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Giriş
Fibröz displazi (FD) nadir görülen, benign ama bölge-
sel yayılımla seyredebilen, kemik dokunun gelişimsel 
anomalisidir. Olgunlaşmamış fibröz doku ve trabekü-
ler (boşluklu) kemik parçaları dağınık bir ağ şeklinde 
kemik dokusunun yerini alır.[1] Hastalığın ileri evrele-
rinde bile kemik matriks sağlam olarak kalır.[2]

Fibröz displazi femur veya tibia gibi enkondral ve 
membranöz kemikleri tercih etmesinin yanında baş-
yüz tutulumu da sıktır. Baş-yüz tutulumlu FD’de bul-
gular, daha çok yüzde asimetri ve tutulum yerine göre 
değişen fonksiyonel kayıplardan oluşur. Tutulum yeri-
ne göre bulgular; çınlama, yutma güçlüğü, konuşma 
güçlüğü, burun tıkanıklığından görme kaybına ve işit-
me kaybına kadar gidebilen geniş bir yelpazededir.[3] 
Tedavi, tutulum yeri ve hastaların kişisel özelliklerine 
göre çeşitlilik gösterir.

Hırvatistan’ın Krapina kentindeki kazılarda insanoğlu-

nun neandertal atalarının fosil kalıntılarının kaburga 
kemiğinde FD bulunmuştur. 120 bin yıl öncesine da-
yanan bu kalıntılar FD’nin binlerce yıl öncesinden gü-
nümüze kadar gelen bir hastalık olduğunun kanıtıdır.
[4] Fibroosseoz lezyonlar kendi içinde birçok kemik pa-
tolojisini içerir. Baş-yüz de en sık görülen fibroosseoz 
patoloji fibröz displazidir (Tablo 1).

Fibröz displazide malign dönüşüm sık olmamakla bir-
likte kesin olarak malign dönüşüm bildirilmiştir ve bu 
monostotik formlarda sıklıkla baş-yüz FD’lerindedir.[5]

İnsidans
Fibröz displazi insidansı 1/4000–1/10000 arasındadır. 
FD olguları bütün kemik tümörlerinin %2.5 ve benign 
kemik tümörlerinin %7’sini oluşturur.[6] Fibröz displazi 
terimi ilk olarak 1936 yılında Lichtenstein tarafından 
tanımlanmıştır ve yıllar içinde sınıflandırılması ve ta-
nımlanması birçok değişikliğe uğramıştır. Waldrom 
tarafından 1993 yılında önerilen patolojik sınıflandır-
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maya göre fibro-osseöz lezyonlar fibröz displazi (FD), 
cemento-ossifying fibroma (COF) ve desmoplastic fib-
roma (DF) dır.[6]

Klinik özelliklerine göre FD’ler dört tipe ayrılır: tek bir 
kemik tutulumlu monostotik form, birden fazla kemi-
ği tutan poliostotik form, McCune-Albright sendromu 
(MAS) ve Mazabraud sendromu. Baş-yüz FD’ler bu sı-
nıflamada monostotik form içinde yer alır.[7] McCune-
Albright sendromu poliostotik FD, ciltte cafe au lait 
pigmentasyonu ve endokrin patolojilerin olduğu bir 
triad olarak tanımlanmıştır. Mazabraud sendromunda 
FD’ye yumuşak doku miksomaları eşlik eder.[3] Bu sınıf-
lamanın yanı sıra FD’ler polistotik, monostotik ve baş-
yüz FD olarak da sınıflandırılabilir. Bu sınıflamada yüz 
tutulumunda birden fazla kemik etkilendiği için baş-
yüz FD’ler monostotik olarak adlandırılmamaktadır. 
Sadece baş-yüz bölgesine sınırlı kalması ve vücudun 
diğer bölgelerindeki kemikleri tutmaması nedeni ile 
poliostotik olarak adlandırmakta doğru olamadığı için 
baş-yüz FD’ler ayrı bir sınıfta yer almıştır.[3]

En sık görülen form %70 oranında monostotik, daha 
sonra %30 oranında polistotik formdur. Polistotik for-
mun yaklaşık %50’si, monostotik formun %10–27’si 
baş-yüz bölgesini tutar.[8]

Fibröz displazide en sık tutulum sırasıyla femur, tibia, 
kostal kemikler ve yüz kemikleridir. Maksilla, mandi-

buladan iki kat daha sık tutulur. Bu tutulumu frontal, 
parietal, occipital, temporal kemik tutulumu izler.

Yaş - Cinsiyet
Fibröz displazinin yaş aralığı ortalama 10–70’dir.[9] Po-
listotik formun yaklaşık %60’ına 10 yaşından önce, mo-
nostotik formun ise çoğunluğuna 10-30 yaş arasında 
tanı konur. Bütün FD olgularının %75’i 30 yaş öncesi 
tanı alır.[5] Birçok yayında FD’de kadın erkek cinsiyette 
eşit tutulum bildirilmesine rağmen bazı yayınlarda ha-
fif bir kadın üstünlüğünden bahsedilmektedir.[10] Bazı 
hastalarda doğum kontrol haplarının kullanılmasının 
hastalığı geriletmesi östrojenin FD’de önemli bir rol 
oynadığını göstermiştir. Hamilelikte lezyonlar özellikle 
polistotik formlarda aktif hale geçebilir.[5] Birçok olgu-
da iskelet gelişiminin tamamlanması ile lezyonların 
stabil duruma geçtiğine inanılır ve yaşamın ilk üç de-
katında tanı konur.[11]

Etyoloji
Fibröz displazi etiyolojisi tam olarak bilinmemekte-
dir. Genetik bir yatkınlığın olduğu ve endokrin pato-
lojilerin (%5’den daha az), enflamatuvar süreçlerin 
ve travma sonrası yanıtların tetiklemesi sonucu gen 
mutasyonlarının FD oluşum sürecinde rol oynadığına 
inanılmaktadır.[3]

Genetik
Genetik yatkınlık ilk olarak McCune-Albright send-
romlu hastalarda Guanin nükleotid bağlayıcı protein 
gen (GNAS) kompleksinde mutasyonların görülmesi 
ile kabul edilmiştir. FD de 20q13.2–13.3 bulunan uya-
rıcı G proteini (Gs-alfa) alfa alt birimini kodlayan gen 
aktifleştirici bir mutasyon tanımlanmıştır.[7] Bu aktive 
edici mutasyonlar cAMP düzeyini artırır ve bu mutas-
yonu taşıyan osteoblastik aktivitede erken veya geç 
dönemde kemik yapıda anormal farklılaşma oluşur ve 
membranöz kemik doku yerini fibröz doku alır.[12]

Yapılan çalışmalar FD’nin genetik olduğunu ama kalı-
tımsal olmadığını göstermiştir.[13,14] Moleküler düzeyde 
yapılan bu incelemelerin amacı etiyolojinin tam olarak 
ortaya konmasının yanında histopatolojik tanıya yar-
dımcı olabilmektir.[15]

Semptomlar
Baş-yüz FD’lerinde bulgular lezyonun boyutu ve tu-
tulan bölgeye göre değişir. En sık bulgular kozmetik 
defekt ve fonksiyonel kayıplardır. Çok küçük lezyonlar 

1- Kemik displaziler
 A- Fibröz displazi 
  i- monositik
  ii- Poliyositik
  iii- Poliyositk endokrinopati ile birlikte
  (Mc-cune Albright sendromu)
  iv- Osteofibroz displazi 
 B- Osteitis deformans  (paget)
 C- Segmental odontomaksiller displazi
2- Sementoosseoz displazi
 A- Fokal sementoosseoz displazi
 B- Florid sementoosseoz displazi
3- İnflammatuar /reaktif durumlar (osteomyelit)
4- Metabolik hastalıklar (hiperparatiroidism)
5- Neoplastik hastalıklar (ossifiye fibromlar)
 A- Ossifiye fibrom
 B- juvenil ossifiye fibrom
C- Dev formda sementoma

Tablo 1. Fibroosseoz lezyonlar
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semptomsuz olarak seyredebilir. Büyük lezyonların 
en sık bulgusu yüzde asimetridir. Yüzde asimetriyi 
etkilenen baş-yüz kemiklerine göre fonksiyon kaybı-
nın olması izler. Lezyonun etkilediği baş-yüz kemik 
bölgesine göre baş ağrısı, çift görme, göz kapağında 
düşüklük, gözde sulanma, şaşılık, körlük, yüz felci, 
işitme kaybı, kulak çınlaması, burun tıkanıklığı, burun 
kanaması, anosmi ve sinüzit gibi bulgular kliniğe eşlik 
edebilir (Şekil 1a, b).[2]

Radyolojik Görünüm
Manyetik rezonans (MR) görüntüleme lezyonun çevre 
yumuşak dokulardan ayrımını yapabilmesine karşılık 
tomografi görüntüleri daha fazla tanı koydurucudur.

Fibröz displazi radyolojik görüntülemesi lezyon içinde 
kemik matriks gelişimi ve bu matriksin miktarına göre 
değişiklik gösterir. Erken dönemde tomografi de daha 
çok radyolusent olan görünüm hastalığın geç dönem-
lerinde daha opak bir görünümdedir.[3]

Üç farklı tip tomografik görüntüleme tarif edilmiştir. 
Pagetoid görünüm kemikte genişleme ve düşük dan-
siteli bir sahada dağınık kemik parçalarının görünümü 
ile karakterizedir. Sklerotik tipi daha homojendir ve 
buzlu cam görünümü vardır. Kistik tip kenarları skle-
rotik ve iyi tanımlanmış düşük sinyal dansiteli alanlar 

olarak görülür.[15] Tomografide kemik korteks incelmiş 
ama sağlam düzgün kenarlı olarak görülür.

Radyolojik olarak daha önce opak görünümlü olan 
lezyonda litik bölgelerin oluşması, lezyon içerisinde 
kalsifiye odakların olması, periost reaksiyonu, kortikal 
bozulma ve yumuşak doku kitlesinin görülmesi ma-
lign dönüşümün habercisidir (Şekil 2a-g).[16]

Histopatoloji
Lezyonlar makroskopik olarak meduller boşlukların 
yerini dolduran solid gri beyaz kitle olarak görülür. 
Kitlenin çevresi incelmiş kortikal kemikle kaplıdır (Şe-
kil 3).

Histopatolojik olarak fibroosseoz dokunun birçok 
morfolojik alt tipi vardır. Klasik en sık görülen tip yo-
ğun fibröz dokudan ayrı olarak fark edilebilen kıvrım-
lı doğrusal kemik alanların olduğu ve çin alfabesine 
benzeyen yapıdır. Daha az görülen tip ise sementoid 
bir gövde içinde aralarında bağlantı bulunan birbirine 
paralel ağ örgümsü kemik dokusudur (Şekil 4).[16–18]

Laboratuvar İnceleme
McCune-Albright sendromunda tüm vücut tarama-
sı yapılarak (polistotik form) etkilenen kemik bölgesi 
tespit edilebilir.[19] Diğer patolojilerin tanılarında labo-

Şekil 1. (a) Orbital fibröz displazi yüzde asimetri ameliyat öncesi. (b) Orbital fibröz displazi yüzde asi-
metri ameliyat sonrası. Renkli şekiller derginin online sayısında görülebilir (www.keahdergi.com).

(a) (b)
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ratuar bulgularından faydalanılabilir. FD’de serum al-
kalen fosfataz ve idrar hidroksiprolin değerleri hastalık 
aktivitesini değerlendirmek ve tedaviye yanıtı takip 
etmek için kullanılabilir olmasına rağmen bu kemik 
belirteçlerinin güvenilirliği tartışmalıdır.[20]

Ameliyat öncesi serum alkalen fosfataz değerlerinin 
prognostik bir faktör olup olmadığı ile ilgili geriye dö-
nük bir çalışmada alkalen fosfataz değerleri prognos-
tik faktör olarak güvenilir bulunmamıştır.[21]

Baş-yüz FD’leri malign dönüşüm açısından riskli ol-
dukları için ağrı ile beraber alkalen fosfataz düzeyle-
rindeki artışın risk faktörü olabileceği belirtilmiştir.[22]

Ayırıcı Tanı
Basit kemik kistleri, multipl enkondromatozis, heman-
giom, vasküler malformasyonlar, eozinofilik granulom, 
paget hastalığı, osteoblastik metastazlar ve nörojenik 
tümörler (schwannom, nörofibromatozis,ve travmatik 
nöroma) ayırıcı tanıda yer alır.[23]

(a)

(d) (e) (f) (g)

(b) (c)

Şekil 2. (a) Alt konka fibröz displazi tomografik görüntü (aksial) Homojen ve buzlu cam görünümü. (b) Alt konka fibröz disp-
lazi tomografik görüntü (koronal). (c) Fibröz displazi frontal tomografik görünüm koronal. (d) Fibröz displazi maksilla 
+ orbita tomografi koronal 2. (e) Fibröz displazi maksilla tomografi koronal. (f) Orbital fibröz displazi aksial. (g) Fibröz 
displazi tomografi koronal.

Şekil 3. Alt konka fibröz displazi eksizyon sonrası makros-
kopik görüntü. Renkli şekiller derginin online sayısında gö-
rülebilir (www.keahdergi.com).

Şekil 4. İri vesiküler nükleuslu spindle hücreler içeren fib-
röz stroma içinde, ağ benzeri patern gösteren, çev-
resinde osteoblastik hücreler içermeyen immatür 
kemik trabeküllerinden oluşan lezyon. Çin alfabesi 
benzeri görünüm (H&E, x40 ve x200). Renkli şekiller 
derginin online sayısında görülebilir (www.keahdergi.com).
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Tedavi
Tedavide dört farklı yöntem önerilmiştir; gözlem, ilaç 
tedavisi, cerrahi olarak yeniden yapılandırma, cerrahi 
tam rezeksiyon ve onarımdır (Şekil 5a, b).[3]

Baş-yüzün küçük sınırlı semptomsuz ve estetik defor-
miteye yol açmayan lezyonlarında en iyi tedavi şekli 
gözlemdir. İlaç tedavisi ise daha çok lezyonun neden 
olduğu ağrı ve kemik güçsüzlüğünü gidermek amaç-
lıdır. İlaç tedavisi birden fazla kemik tutulumlu ve 
cerrahi tedavisi mümkün olamayan olgularda ağrıyı 
gidermek ve lezyonu stabil hale getirmek için öneri-
lir. Bu amaçla bifosfonatlar, pamidronat, kalsitonin ve 
vitamin D verilebilir.[24] Baş-yüz FD’lerinde ilaç tedavi-
si verilebilir ama lezyonu iyileştirici ve geriletici etkisi 
yoktur. İlaç tedavisi patolojiyi daha stabil hale getire-
rek zayıf ve güçsüz olan kemik odaklarını güçlendire-
rek olası kırıkları önleme ve amaçlıdır.

Baş-yüz bölgesi FD’lerde cerrahi tedavi tutulan bölge-
ye ve bireye göre değişiklik gösterir. Çok sınırlı bir lez-
yonun biyopsi amaçlı olarak bile tam olarak çıkarılması 
mümkün olabildiği gibi geniş lezyonlarda tam bir re-
zeksiyondan sonra cerrahi olarak kozmetik kapatma 
yapmakta oldukça önemlidir. Cerrahi çıkarımın tam 
olarak yapılabilmesi için navigasyon cihazı kullanılabi-
lir ve lezyon ile sağlam doku sınırı operasyon esnasın-
da belirlenerek lezyonun tam çıkarımı sağlanabilir.[25] 
Bunun yanında cerrahi olarak ulaşılması çok güç olan 
bölgelere navigasyon ve endoskop yardımı ile ulaşıla-
rak minimal invaziv yöntemlerle lezyonlar tam olarak 
çıkarılabilmektedir.[26]

Tedavide cerrahi hastalığın yaygınlığı bölgesi ve bire-
yin durumuna göre planlanmaktadır.

Malign Dönüşüm
Fibröz displazide malign dönüşüm bütün olgular için 
%1, MAS’de %4 olarak bildirilmiştir.[3] Özellikle polisto-
tik formlar ve buna eşlik eden MCA sendromlu hasta-
larda malign dönüşüm fazladır. Monostotik formların 
baş-yüz tutulumlu olanlarında malign dönüşüm diğer 
monostotik formlardan daha fazladır.[5]

Malign dönüşüm sıklığı sırası ile osteosarkom (%70), 
daha sonra fibrosarkom (%20), kondrosarkom (%10) 
ve malign fibröz histiositoma (%4) dır.[16] Travma olma-
dan ani ve şiddeti artan ağrı, fonksiyon kaybı ve güç-
süzlük malign dönüşümü akla getirmelidir. Cerrahi 
tedavinin dışında malign dönüşümü engellemek için 
profilaktik bir tedavi tanımlanmamıştır. Malign dönü-
şüm potansiyeli olan hastaların yılda bir kez görüntü-
leme ile takibi önerilmektedir.[5]

Sonuç
Baş-yüz FD’lerinde bulgular lezyonun tuttuğu bölge-
ye göre değişir. Lezyonlar yüzde çok ciddi şekil deği-
şikliği ve kozmetik deformiteyle ortaya çıkabildiği gibi 
aynı zamanda körlük, işitme kaybı, yüz felci gibi ciddi 
fonksiyonel kayıplara sebep olabilir. 

Tanıda klinik, radyolojik görünüm ve histopatolojik in-
celeme önemlidir ve çoğu zaman kesin tanı koyduru-
cudur. Moleküler düzeyde gen analizleri ve yükselen 
alkalen fosfataz gibi laboratuar sonuçları tanıya yar-
dımcı olabilir.

Şekil 5. (a) Şekil 2b alt konka fibröz displazi endoskopik görüntü operasyon öncesi. (b) Alt konka fibröz displazi 
endoskopik görüntü operasyon sonrası. Renkli şekiller derginin online sayısında görülebilir (www.keahdergi.com).

(a) (b)
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Tedavide bulgusuz olgularda gözlem önerilirken, ile-
ri olgularda tam cerrahi çıkarım ve baş-yüzün estetik 
açıdan onarımı tercih edilir. Kulak burun boğaz hekim-
lerinin sıklıkla kullandıkları navigasyon ve endoskop 
cihazları ulaşılması güç bölgelerdeki lezyonların çıka-
rılmasında tercih edilir. Malign dönüşüm sık değildir 
ama kesin olarak ispatlanmıştır. Özellikle baş-yüz böl-
gesini tutan monostotik formlar için malign dönüşüm 
riski yüksektir. Bu nedenle hastalar cerrahi tedaviden 
sonra takip edilmeli ve riskli hasta grubu yılda bir kez 
görüntüleme yöntemi ile nüks ve malignite açısından 
takip edilmelidir.

Çıkar Çatışması

Yazar(lar) çıkar çatışması olmadığını bildirmişlerdir.
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